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Introducción

MINISTERIO DE SALUD. Guía Clínica CARDIOPATÍAS CONGÉNITAS OPERABLES EN MENORES DE 15 AÑOS. SANTIAGO: MINSAL, 2010. 

Cardiopatías congénitas Chile 

• 10 en 1000 RNV

• 2ª causa de muerte en <1 año

• GES → 2005

• Previamente 1/3 fallecían esperando 
diagnóstico

• Diagnóstico prenatal y oportunidad quirúrgica 
han mejorado su pronóstico

• Se estiman ~50.000 adultos con Cardiopatía 
congénita
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Síndrome del corazón izquierdo hipoplásico

Desarrollo insuficiente del 
ventrículo izquierdo y su 
tracto de salida

• 15% de CC en Dg prenatal

• 3% de CC en RNV

• Más frecuente en varones

Foramen oval 

reverso

Circulación 

univentricular

Cardiopatía ductus 
dependiente
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Síndrome del corazón izquierdo hipoplásico
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Síndrome del corazón izquierdo hipoplásico

• Condiciones maternas y del 
embarazo 

• Antecedentes familiares. 

• Exposición fetal a elementos 
teratogénicos 

• Infecciones maternas 

• Rubeola

• Herpes

• Coxsackie

• Citomegalovirus. 

Factores de riesgo asociado 

Alto riesgo de 
recurrencia. 

1 hijo 
afectado

4%  

2 hijos 
afectados

25%



Diagnóstico diferencial
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Asociación a otras anomalías

Aneuploidías 
(10%)

Turner (20-40%)

Trisomías

• 13

• 18

• 21

Sd. Genéticos 
(25%)

Noonan

Smith-Lemli-Opitz

Holt-Oram

Anomalías 
extra cardiacas 

(15-20%)

Gastrointestinales

Urinarias

SNC



¿Variantes genéticas?

Tipo 1

• AR

• 6q22.31

• Gen GJA1

Tipo 2

• AD

• 5q35.1

• Gen NKX2-5

NK2 homeobox 5

• Defecto septal ventricular

• Hipotiroidismo congénito sin bocio

• Malformaciones cardiacas conotruncales

• Tetralogía de Fallot

• Defecto septal atrial con o sin defecto de 
conducción atrioventricular

• Sd. De corazón izquierdo hipoplásico

Gap junction protein alpha 1

• Displasia Craneometafisiaria

• Eritroqueratodermia variable y progresiva

• Hipoacusia no sindrómica

• Displasia Oculodentodigital

• Coloboma

• Enfermedad cardiaca congénita crítica

• Síndrome heterotáxico



N= 406 casos con SHVI (1990-1997).

• 10 casos ( 2,5%) presentaban Sd de Turner asociado. 

• Edad gestacional promedio al parto 38 +/- 1.2 sems. 

• Todos partos vaginales 

• Peso promedio al nacer 2991+/- 438 grs. 

• Todos con Apgar > 7 a los 5 mins. 

• Todos fueron sometidos a Norwood 

• Sólo 2 sobreviven y se someten a segunda fase 
quirúrgica, ambos sobreviven con problemas médicos 
significativos 

Conclusión: 

• Sobrevida muy reducida en pacientes con SHVI y Sd de 
turner asociado.

Reis, P. (1999). Outcome of infants with hypoplastic left heart and turner syndromes. Obstetrics & Gynecology, 93(4), 532–535.



Diagnóstico prenatal

• Primer trimestre • Segundo trimestre

Normal

Hipoplasia VI

Detecta 
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Diagnóstico prenatal

• Evaluar funcionalidad válvulas AV 

• Situs ventricular

• Orientación de grandes vasos

• Tamaño de Aorta Ascendente y raíz

• Hipoplasia de porción proximal Ao ascendente

• Atresia aortica 

• Tamaño de CIA, en casos que se identifique

Identificar otra 
alteraciones 
cardiacas 
asociadas 

Buscar anomalías 
extra-cardiacas

asociadas

Hemodinamia 
fetal



Pronóstico

Letal sin 
tratamiento 
(Post natal)

Cardiopatía 
Ductus 

dependiente

Tratamiento 
con 

prostaglandinas

Mal pronóstico si 
hay asociación con 

falla cardiaca 
congestiva in-utero. 

Responsable del 
25% de muertes por 
causa cardiaca en 
primera semana de 

vida. 

Incluso con cirugía 
el pronóstico es 

malo, cuando hay 
factores de riesgo 

asociados.



Pronóstico

Operación de Norwood

3 etapas

Sobrevida 50% a 5 años

Secuelas neurológicas 
50%

Trasplante cardiaco

Dificultad de 
encontrar 
donantes



Factores de Riesgo para estimar Pronóstico

Restricción en 
Retorno Venoso

Anomalías 
cardiacas Asociadas 

Anomalías extr-
cardiacas asociadas 

• Ausencia de shunt desde AI

• Evaluar presencia de flujo reverso 
en venas pulmonares

• Insuficiencia tricúspide

• Ausencia congénita de velos en 
válvula Aórtica

• Arritmias (Flutter, TPSV, BAVC) 

• Cerebrales

• Craneofaciales

• Renales

• Gastrointestinales
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Transplante cardiaco 

Serie quirúrgica 

• Norwood (al nacimiento) 
85% éxito.

• Construye nueva raiz
Aortica y arco 

• Glen bidireccional (6 a 8 
meses de vida) 

• Anastomosis de VCS 
con Art. Pulmonar 
derecha 

• Fontan modificado (18 
meses a 4 años)
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Resultados 

• Mortalidad (26.4%) 

• Sin diferencia entre momento del 
diagnóstico 

• Morbilidad 

• Pacientes con diagnóstico prenatal 
presentan pocos efectos adversos 
neurológicos perioperatorios

N= 216
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• Diagnóstico prenatal se asocia con mejores 
condiciones clínicas previo a la cirugía y 
mejores resultados posterior a primera fase 
quirúrgica (Norwood), que aquellos 
pacientes con diagnóstico postnatal. 

Conclusiones 
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Manejo Quirúrgico Post Parto

Circulación fetal en SCIH

1ª etapa:
- Norwood

Reconstrucción aórtica

Banding pulmonar

Anastomosis Subclavia 
derecha – pulmonar derecha

Circulación 
univentricular



Manejo Quirúrgico Post Parto

2ª etapa:
- Glenn Bidireccional

Anastomosis VCS – pulmonar 
derecha

Separación circulación 
pulmonar y sistémica



Manejo Quirúrgico Post Parto

3ª etapa:
- Fontan

Anastomosis 
Bicava-Pulmonar

Fenestración 
atrial

Ventrículo único 
sistémico
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N = 76 pac (2000-2010)

• 55% con Dg prenatal

• 65 pacientes sometidos a intervención de 
Norwood

• Mortalidad 1ª etapa 24%

• Mortalidad 2ª etapa 4,8%

• Mortalidad 3ª etapa 10%

• Sobrevida

• 1 año 65%

• 5 años 57%

Conclusión

• Mortalidad quirúrgica en Chile es similar 
a la reportada en centros internacionales. 



Asesoría Obstétrica

Orientación a los padres 

Monitorizar crecimiento y desarrollo de otros órganos y función cardiaca. 

Búsqueda de anomalías asociadas. 

Ofrecer estudio genético. 

Asociación con falla cardiaca congestiva 

• Interrumpir v/s manejo expectante. 

Via de Parto 

• Vaginal si no hay signos de falla cardiaca. 

Manejo en centro terciario.



¿Ley IVE?

Patología con 50% de sobrevida a 5 años con corrección 
quirúrgica

No se consideran las secuelas neurológicas para Ley IVE

Podría tener cabida en asociación con otras malformaciones o 
aneuploidías



¿Se pueden embarazar las mujeres post operadas?

Fertilidad conservada

En chile primeras cirugías a partir 
del 2000

• Hoy en día en edad fértil

Evaluar riesgo cardiovascular

Consejería 

adecuada



CARPREG: Cardiac Disease in Pregnancy

• Evento cardíaco previo

• ICC,  AVE,  TIA o arritmia

• CF NYHA > II

• Saturación O2 < 90%

• Obstrucción corazón izquierdo

• Disfunción ventrícular sistémica

• FE <40%

Predictores CARPREG 

(1 pto c/u)
Estimación de riesgo de complicaciones 

cardiovasculares maternas

Nro de predictores Riesgo de evento CV (%)

0 5

1 27

2 o más 75

Emmanuel Y. Heart Disease in Pregnancy. Best Practice & Research Clinical Obstetrics and Gynaecology 2015



Clasificación WHO
C

la
s
e

 I
Sin incremento en 
mortalidad materna y leve 
o ausente incremento en 
morbilidad

• Leve o pequeña

• Estenosis pulmonar

• Defecto septal ventricular

• Ductus Arterioso persistente

• Prolapso válvula mitral

• Lesiones simples reparadas 
exitosamente

• Defecto septal atrial

• Defecto septal ventricular

• Ductus arterioso persistente

• Drenaje venoso anómalo 
pulmonar
C

la
s
e

 I
I

Leve aumento en 
mortalidad Materna 
y moderado 
incremento en 
morbilidad

• Defecto septal atrial no 
reparado

• Tetralogía de Fallot 
Operada

• Arritmias

C
la

s
e

 I
I-

II
I

Dependientes de 
Factores 
individuales 
modificables y juicio 
clínico

• Deterioro ventricular 
izquierdo leve

• Miocardiopatía 
hipertrófica

• Válvula nativa

• Patología aórtica sin 
dilatación

• Coartación Reparada

• Transplante cardiaco

Hebson, C. et al. Risk Assessment and Management of the Mother with Cardiovascular Disease. Clin Perinatol 43 (2016) 1–22



Clasificación WHO

C
la

s
e
 I
II

Incremento 
significativo de 
mortalidad 
materna o 
morbilidad 
severa

• Válvula mecánica

• TGA corregida

• Ventrículo derecho 
sistémico

• Cardiopatía 
cianótica

• Marfan con Aorta 
40-45 mm

C
la

s
e

 I
V

Muy alto riesgo de 
mortalidad materna 
o morbilidad severa

• Hipertensión pulmonar 
de cualquier causa

• Patología sistémica 
ventricular severa (FE 
<30% o NYHA III o IV)

• Miocardiopatía 
periparto previa

• Obstrucción severa en 
corazón izquierdo

• Marfan con Aorta >45 
mm

Contraindicación 

del embarazo

Hebson, C. et al. Risk Assessment and Management of the Mother with Cardiovascular Disease. Clin Perinatol 43 (2016) 1–22



Cambios hemodinámicos en el Embarazo

• Aumento progresivo hasta 30-50% a las 20-24
semanas gestación

• Hemodilución

VOLUMEN

PLASMÁTICO

• Aumento 30 a 50%

• Dado por incremento VS – FC

• Fluctuaciones por compresión de VCI

GASTO 

CARDÍACO

• Reducción de 30 a 50% al final del 2°T

• Disminución postcarga por circulación placentaria

RESISTENCIA

VASCULAR

Pijuan, A; Gatzoulisb, M. Embarazo y Cardiopatía. Rev Esp Cardiología. 2006 ;59(9):971-84

Alto riesgo de 
descompensación



Cambios hemodinámicos en el Embarazo

Nanna, M; Stergiopoulos, K. Pregnancy Complicated by Valvular Heart Disease: An Update. J Am Heart Assoc. 2014

Arritmia Hemorragia

Disección 
aórtica

Edema 
pulmonar 

agudo

Alto riesgo de 
descompensación



Consideraciones del parto

Pacientes debieran 
ser manejadas en 

centros de alta 
complejidad y por 

equipos 
especializados

Parto con los 
menores cambios 

agudos 
hemodinámicos 

posibles

Prabhu, et al. Hemodynamically Significant Congenital Cardiac Lesions in Pregnancy. Curr Treat Options Cardio Med (2016) 



Consejo Preconcepcional

Evaluación inicial de función cardíaca.

Ajuste de medicamentos según riesgo en embarazo.

Manejo multidisciplinario - Controles periódicos.

Estratificar el riesgo materno de complicaciones 
cardíacas y resultados adversos durante el embarazo. 

Riesgo de recurrencia 3 a 50% dependiendo del tipo 
de cardiopatía materna.

Gandhi, M; Martin, S. Cardiac  Disease in Pregnancy. Obstet Gynecol Clin N Am 42 (2015) 315–333



Conclusión

Patología con alta tasa de mortalidad con y sin tratamiento

Diagnóstico puede realizarse de forma prenatal

Asesoramiento adecuado

Los avances en el área quirúrgica han mejorado la sobrevida, 
pero con una tasa de secuelas aun alta
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